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Alisilmadik Bir Klinikle Seyreden, Menengiomlarin
Nadir Bir Varyanti: Kordoid Menengiomatozis

A Rare Variant of Meningioma with an Unusual Presentation:

Chordoid Meningiomatosis
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Atipik radyolojik ve klinik bulgularla seyreden bir kordoid menengiom vakasinin sunulmasi amaclanmistir. Hidrosefali ile prezente olan elli
yasindaki erkek hastanin kraniyal radyolojik incelemesinde yaygin leptomeningeal kontrast tutulumuna neden olan lezyonlar izlendi. Olgunun
biyopsi sonrasinda elde edilen patoloji sonucu kordoid menengiom olarak tespit edildi. Daha énce raporlanan kordoid menengiom vakalarinin
timu soliter lezyonlar halinde, manyetik rezonans goriintilemede malign veya benign olduklarina dair belirgin bir fikir veren karakteristik
ozelliklere sahip lezyonlar olarak karsimiza ¢cikmaktadir. Bu makalede, sunulan vakanin radyolojik incelemesinde yaygin leptomeningeal
tutulum gdzlenmis ve bu durum olgunun ayirici tanisinin yanlis yorumlanmasina neden olmustur. Sunulan vaka, leptomeningeal yayihm
gosteren ilk kordoid menengiom vakasidir.

ANAHTAR SOZCUKLER: Atipik menengiom, Kordoid menengiom, Menengiomatozis

ABSTRACT

The authors aim to present a case of chordoid meningioma with atypical radiological and clinical findings. Fifty-year-old male patient presented
with hydrocephalus. His cranial radiological evaluation revealed diffuse contrast enhancing lesions of leptomeningeal area. Pathological
evaluation revealed chordoid menengioma. All of the previously reported cases of chordoid meningiomas were solitary mass lesions that
could easily be attributed to intracranial mass lesions as benign or malign, according to their radiological appearance. However, the present
case had atypical magnetic resonance imaging findings with its diffuse leptomeningeal spread leading to misinterpretation of the radiological

data. To the best of our knowledge, this is the first reported case of a chordoid meningioma diffusely involving the entire leptomeninx.
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GiRis
Menengiomlar beyin tlimorlerinin en yaygin olanidir ve
primer intrakranial tiimorlerin %15-25'ini olusturur. Araknoid
hiicrelerden koken alirlar ve siklikla orta yash ve yash bireylerde
goériilirler (9). Diinya Saghk Orgitii (DSO) sinflandirmasina
gore 15 alt tipi tanimlanmistir. Siklikla tek / soliter olarak
karsimiza cikarlar. Taniya kadar sessiz kalip buyik boyutlara
ulasabilirler. Daha 6nce yayimlanan vakalardaki kordoid
menengiomlar klasik menengiomlarla benzerlik gosteren
tek, soliter lezyonlar halinde, genellikle artmis kafa ici basing
bulgulan gibi klasik belirtiler sonrasinda tani alan timérlerdir.
Bu makalede klinik gidisi ve radyolojik bulgular daha 6nce
bilinen menengiomlardan farlilik gosteren bir kordoid
menengiom vakasi sunulmaktadir.

OLGU SUNUMU

Elli yasinda erkek hasta konusmada guclik, dengesizlik,
ve cenesinin sag yarisinda uyusukluk yakinmalar vardi.
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Yaklasik 6 aydir olan yorgunluk, bas donmesi, unutkanliktan
da muzdaripti. Oz gegmisinde belirgin bir ézelligi olmayan
hastanin fizik muayenesi de normal olarak saptandi. Baska bir
merkezde yapilan incelemeleri sonrasinda hidrosefali 6n tanisi
ile klinigimize yonlendirilen hastanin nérolojik muayenesinde
Romberg pozitifligi saptandi. Ek olarak genis tabanli ylriimesi
ve peltek konusmasi vard. idrar inkontinansi yoktu, kisa ve
yakin dénem hafizasi normaldi. Rutin laboratuvar testleri
ve beyin omurilik sivisi (BOS) biyokimyasal, mikrobiyolojik,
sitolojik tetkikleri normal olarak saptandi. Yapilan kranial
manyetik rezonans goriintilemede (MRG) ventrikiller hafif
dilate olarak bulundu ancak periventrikiler 6demi olmadigi
icin kompanse hidrosefali dusinildi. Kontrast madde
sonrasi MRG'de her iki serebellopontin kdsede, her iki silviyan
fisstirde, her iki temporal ucta, bazal sisternlerde ve serebellar
hemisferlerde diffiiz halde leptomeningeal kontrast tutulumu
saptandi. Bazi kontrast tutulumlarn nodulerdi (Sekil 1A,B).
Radyoloji bolumi tarafindan 6n tanida kronik hidrosefali
ile komplike granilomatdéz menenijit, santral sinir sistemi
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Sekil 1: Yaygin leptomeningeal tutulumun izlendigi aksiyel A) ve sagittal B) kontrasth T1-agirliklt MR goruntiileri.

(SSS) lenfomasi, norosarkoidoz veya
karsinomatozis olabilecegini disinuld.

leptomeningeal

Vaka ileri inceleme ve cerrahi 6rnekleme icin klinigimize
yatirildi. Hastanin hidrosefalisinin kronik siire¢te oldugu
disunildigiunden hidrosefali  yoniinden  bir  girisim
dusunulmedi. BOS incelemesi normal sinirlarda oldugundan
lezyonun en belirgin oldugu sag anterior temporal uctan ve
silviyan fisstirden ugun kraniyotomi ile acik biyopsi yapild.
Lezyon, gri beyaz renkli, duraya belirgin yapisik halde, beyin
parankimine invaze izlenimi uyandiran haldeydi. Keskin
diseksiyon ile diseke edilip cikarildi. Operasyonda herhangi
bir komplikasyon olmadi. Takip eden giinlerde hastanin bilinci
giderek geriledi ve ¢ekilen bilgisayarli beyin tomografisinde
hidrosefalide ilerleme gozlendi. Ameliyat sonrasi 6. giinde
hastaya ventrikiloperitoneal sant cerrahisi uyguland.
Ardindan hastanin klinik durumu hizlica diizeldi.

Alinan biyopsinin mikroskobik incelemesinde zengin miksoid
matriks icinde telsi ve zaman zaman kordlar olusturan atipi
icermeyen hiicreler saptandi. Peri ve intratiimoéral lenfo-
plazmaselliilerinfiltrasyon gézlenmedi.immiinohistokimyasal

analizler epitelyal membran antijen'inin (EMA) fokal
ekspresyonunu ve vimentinin diffiz  ekspresyonunu
gostermekteydi. MIB-1 /Ki-67 indeksi disiiktii. Biyopsi

orneklerinin patolojik tanisi kordoid menengiom olarak geldi
(Sekil 2A-F).

Kesin tani ardindan hasta Castleman sendromu agisindan
hematoloji bolimiine konsilte edildi ancak anemi ve
disgamaglobulinemi gibi pozitif bulgular saptanmadi.

Turk Norosirurji Dergisi 2011, Cilt: 21, Sayi: 1, 42-45

Sistemik ve spinal taramada tutulum izlenmedi. Sant
ameliyati sonrasinda klinik durumu dizelen hastanin mevcut
klinik bulgulari BOS dolasim bozuklugundan kaynaklanan
hidrosefaliye badlandi ve hastanin mevcut lezyonlar
agisindan takip edilmesine karar verilerek taburculugu yapildi.

Hem timorin atipik natiirl ve grade 2 6zellikleri gdstermesi,
hem de leptomeningeal yayillimi nedeniyle hastaya tiim
beyin radyoterapisi verilmesi uygun goraldi. Birinci yil
kontrollerinde lezyonlarinda progresyon izlenmedi.

TARTISMA

Primerintrakranial SSStiimorlerinin t¢te birimenengiomlardir.
Menengiomlarin cogu yavas biyliyen, artmis kafa ici basincla
prezente olan bening lezyonlardir. Bu lezyonlarin yaklasik
%80'i benign, DSO siniflandirmasina gére grade 1 timérlerdir
(10). Kepes ve ark. ilk olarak 1988'de mikrositer anemi ve
disgamaglobulineminin  birlikte goérildigu  Castleman
sendromlu bir hastada meningeal timoér olarak kordoid
menengiomu tanimlamislardir. O tarihten beri literatlirde
tanimlanan kordoid menengiom olgusu ylizden az sayidadir
(3). Mevcut en genis seri Couce ve ark/nin 42 vakalik serisidir
ve bu yayinda tim menengiomlarin %0,5'inin kordoid
menengiom oldugu gdsterilmistir (2). Daha glincel serilerden
Epari ve ark/nin serisinde bu oran tim menengiomlarin
%1,01'i olarak saptanmistir (3).

DSO siniflandirmasinda kordoid menengiomlar, rekiirrens
ihtimali yliksek oldugundan, grade 2 olarak siniflandiriimistir
(5). Atipik menengiomlar tim menengiomlarin %15-20’si
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Sekil 2: Biyopsi materayalinin patolojik ve immiinohistokimyasal incelemesi. A) Gevsek miksoid bir matriks icinde atipi géstermeyen
klcuk timor hiicreleri HEx100. B) Tumor miksoid matriks icinde hiposelller 6zelliktedir ve belirgin bir atipi gostermemektedir HEx400.

C) Timoral miksoid matriksin Alcian Blue PAS boyasi ile gosterilmesi. AB PAS, Ph2.5x100. D) EMA ile fokal ve gliclii pozitiflik. EMAx400.
E) Vimentin ile yaygin ve giiclii pozitiflik. VimX200. F) Ki-67 ile diistk proliferasyon aktivitesi. Ki67X400.
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olup total eksizyon sonrasinda 5 yil sonrasinda %40 rekdirrens
riski vardir (10). Couche ve ark’lari kordoid menengiomlar icin
%42 rekirrens riski raporlamistir (2). Kordoid menengiomlarin
Kepes ve ark/nin raporladigi rekiirrens orani ise %28,6'dir (3).
Birka¢ ornek disinda vakalarin timiinde lezyon intrakranial
lokalizasyondadir.Bunlarlbrahim ve ark. tarafindan raporlanan
servikal kordoid menengiom (4), ve Rowsell ve ark. tarafindan
raporlanan akcigerin primer kordoid meningiomasidir (11).
Mclver ve ark. da dural tutulumu olmayan bir silviyan kordoid
menengiom vakasini tanimlamistir. (7).

Patolojik ve radyolojik sonuclari degerlendirdigimizde ilk soru
bu timorin tek bir odaktan mi yayildigi yoksa birden fazla
odaktan primer olarak mi kaynaklandig idi. Diger bir deyisle
radyolojik goriintilerin altinda leptomeningeal metastaz mi
var yoksa primer leptomeningeal neoplazi mi s6z konusudur.
Primer SSS timorlerinin leptomeningeal yayilimi histolojik
alt tipe bagh olmakla birlikte iyi bilinen bir durumdur.
Medulloblastoma, ependimoma, germ hicreli timorler,
primer SSS lenfomasi ve gliomlar BOS yoluyla leptomeningeal
yayihm gosterirler. Diger tarafta meme ve akciger kanserleri
gibi soliter timd&rler hematolojik yolla leptomeninksi invaze
ederler.

Biliyoruz ki menengiomlar BOS yoluyla yayilabilirler veya
primer olarak meninksten diffiz olarak gelisebilirler.
Mullasery ve ark. 12 yasinda bir ¢ocukta tiim sinir sisteminin
yaygin tutulumunu gosteren bir kordoid menengiom vakasini
tanimlamistir (8) Lee ve ark. ise 17 yasinda bir hastada benzer
ozelliklerde bir clear cell menengiom vakasini raporlamistir
(6). Bu iki yayin, bizim vakamizla benzerlikler gdstermekte
ve benzer sekilde yiiksek gradeli menengiomlarin invaziv
karakterini ortaya koymaktadir. Ancak sunulan vakamiz,
dissemine menengiomlardan kraniumda sinirlh olmasiyla
ve BOS dolasim bozuklugu yaratarak hidrosefaliye neden
olmasiyla farkhliklar icermektedir. Black ve ark’i ylzyilin
ilk yarisinda meninkslerden primer yayilan timorler icin
menengiomatozis tanimini énermisti (1). Sunulan vakanin,
altta yatabilecek Castleman Sendromu gibi hematolojik
oOzellikleri, ve spinal tutulum olmayisi da g6z Oninde
bulundurularak, tek bir lezyondan yayillmis degil; primer
olarak kranial meninkslerin tutuldugu bir olgu olabilecegini
disiindik. Ek olarak ekim yolu ile yayilmanin genellikle
daha agresif ve malign timorlerin yayilim karakteri oldugu
da bilinmektedir. Vakamizin klinik durumunun tedrici
olarak bozulmasiyla beraber spinal tutulumun olmamasi ve
disiik malignitenin histopatolojik tani ile ispatlanmasi (Ki67
indeksi) altta yatan mekanizmada ekim yolu ile yayilim uygun
gorinmemektedir. Dolayisiyla vakamizin klinik durum icin
‘Kordoid menengiomatozis’ teriminin disseminasyondan
daha uygun oldugu duslincesindeyiz.
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Radyoterapi total ve subtotal olarak cikarilan atipik veya
malign menengiomlarda kullaniimaktadir (8). Buna karsin
literatlirde kordoid menengiomlardaki etkinligine dair bir
kanit bulamadik. Lezyonun grade 2 hali ve yaygin tutulumu
dusunuldiigiinde  radyoterapiyi  gelecekteki  tiimoral
ilerlemeyi engellemek icin kullanilmasi glindeme gelebilir.

SONUC

Tanimlanan vaka radyolojik ve klinik olarak 6zguin bir vakadir.
Kordoid menengiomlar Castleman sendromundan daha
kompleks olabilecek, nérofibromatozis ile SSS tiimorleri
arasindaki iliskiye benzer sekilde iliskilendirilecek bir sistemik
hastalik veya sendromun parcasi olabilirler. Klinisyenler
yuksek gradeli menengiomlarin atipik karakterleri konusunda
uyanik olmali ve sik goériilmeyen zorlu problemlerle basa
cikabilmelidirler.
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